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Cerezyme® (imiglucerase)
Patientvejledning i hjemmeinfusion

Cerezyme® hjemme

Vejledning til patienter med Gauchers sygdom, der modtager
hjemmeinfusion af Cerezyme®

Lzes alle oplysningerne omhyggeligt, for du starter hjemmeinfusion.

- Opbevar oplysningerne pa et nemt tilgeengeligt sted. Du kan {4 brug for at leese dem
igen.

- Sperg den behandlende leege, hvis du har yderligere spergsmal.

- Denne medicin er ordineret til dig. Lad derfor vaere med at give den til andre. Det
kan veaere skadeligt for andre, selv om de har samme symptomer som dig.

- Hvis du far bivirkninger, skal du og/eller din omsorgsperson meddele det til den
behandlende leege eller infusionssygeplejersken.
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Din sygdom, behandling og hjemmeinfusion

Du har sammen med den behandlende laege besluttet at starte hjemmeinfusionsbehandling med
Cerezyme®. Formalet med dette dokument er at vejlede dig i, hvordan du modtager Cerezyme®

hjemme.

Gauchers sygdom og behandling

Mennesker med Gauchers sygdom har lave niveauer af et enzym, der hedder 3-glucosidasesyre.
Dette enzym hjelper kroppen med at kontrollere niveauer af glukosylceramid. Glukosylceramid
er en naturlig substans i kroppen, bestdende af sukker og fedt. Ved Gauchers sygdom kan
niveauer af glukosylceramid blive for hgje i specifikke celler, der hedder makrofager. Nar det
sker, kaldes cellerne "Gaucher-celler”. Disse store celler findes hovedsageligt i knoglemarv og
organer, som milten og leveren, og kan fore til dysfunktion, der forarsager lavt antal af rode
blodlegemer, forstorret lever og milt og svagere knogler. Symptomerne pa Gauchers sygdom
omfatter smerter i knoglerne og at man har tendens til nemt at fa bld merker eller let at blade.
Ofte er milten eller leveren forstorret.

Cerezyme® er et syntetisk enzym, der kaldes imiglucerase — som kan erstatte det naturlige
enzym B-glucosidasesyre, der mangler eller ikke er aktivt nok hos patienter med Gauchers
sygdom. Cerezyme® anvendes til at behandle patienter, der har en bekraftet diagnose pa Type 1
eller Type 3 Gauchers sygdom, og som udviser tegn pa sygdommen. Se indlaegssedlen for
Cerezyme® for yderligere oplysninger.
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Hjemmeinfusion

I nogle lande modtager personer, der lider af Gauchers sygdom og behandles med Cerezyme®, i
ojeblikket deres infusioner hjemme. Beslutningen om at modtage behandling hjemme skal
treeffes af dig og den behandlende laege efter en periode pa flere maneder med behandling pa et
hospital for at sikre tilfredsstillende tolerance overfor infusionerne.

Hjemmeinfusion af Cerezyme® giver dig mulighed for at:

o Modtage behandling i dit eget hjemlige miljo.

o Veare mere fleksibel med tidsplanen for infusionen.

o Undga at bruge tid pa transport til og fra hospitalet og samt hospitalsindleggelse.
o Folge et normalt skoleforlab.

o Tilrettelegge sociale og professionelle aktiviteter nemmere.

o Lette planleegning af behandling i nerheden af familie og venner.

En infusionssygeplejerske, der har den rette uddannelse, vil 1 begyndelsen hjelpe dig og/eller din
omsorgsperson for at sikre optimal behandling. Hvis du imidlertid foretraekker fuld stette til dine
hjemmeinfusioner, udferer infusionssygeplejersken hele proceduren.

Hvis du fér bivirkninger ved behandlingen, skal du straks kontakte den behandlende laege eller
infusionssygeplejersken. Almindelige bivirkninger (kan forekomme hos op til 1 ud af 10
patienter) er andened, hoste, udslat/lokaliseret havelse af huden eller i mundhulen eller svalget,
klee og eksem. Ikke almindelige bivirkninger (kan forekomme hos op til 1 ud af 100 patienter)
er trykken for brystet, foraget hjertefrekvens, blalig hud, &ndened, en fornemmelse af snurren,
stikken, svien eller folelseslashed 1 huden, blodtryksfald og rygsmerter. Sjeldne bivirkninger
(kan forekomme hos op til 1 ud af 1.000 patienter) er anafylaktiske reaktioner.

Hvis du oplever bivirkninger 1 lobet af infusionen, skal infusionen straks afbrydes, og der skal
soges rad hos din behandlende lege eller infusionssygeplejersken. Efterfolgende infusioner skal
muligvis finde sted i kliniske omgivelser.

Bemerk: Nar du er hjemme, skal du felge den behandlende laeges anvisninger som angivet 1
logbogen vedrerende dosis og infusionshastighed, og disse mé ikke a&ndres uden aftale herom
med den behandlende laege og opsyn af en infusionssygeplejerske.
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Tilrettelaeggelse

Patient

Du og/eller din omsorgsperson skal indvillige i behandling derhjemme.

Det hjemlige miljo skal understette behandling med hjemmeinfusion i hjemmet, det vil sige et
rent miljo med elektricitet, vand, telefonadgang, keleskab og fysisk plads til opbevaring af
Cerezyme® og andet infusionstilbeher.

Du skal vaere fysisk og mentalt i stand til at modtage infusioner hjemme. Den behandlede
lege er ansvarlig for indikationen om at modtage Cerezyme®-infusioner hjemme.

Du skal have tilgeengelige blodarer, der gor det muligt at indfere en infusionsnél. Hvis du har
en enhed til central veneadgang, skal du vaere 1 stand til at indfere infusionsndlen i septum.

Den behandlende leege har oplyst dig/og eller din omsorgsperson om den behandling, der skal
foretages 1 hjemmet, de risici, der er forbundet hermed, de mulige komplikationer og
tilvejebringelse af laegehjaelp 1 hjemmet.

Du og/eller din omsorgsperson har kendskab til Gauchers sygdom og er i stand til at genkende
bivirkninger og forstd de procedurer, der skal folges, hvis disse indtraeder.

Du og/eller din omsorgsperson er blevet tilstraekkeligt oplart 1 procedurerne for oplosning
og infusion af Cerezyme®.

Infusionssygeplejerske

Infusionssygeplejersken er uddannet til at give intravenese (i.v.) infusioner.

Infusionssygeplejersken er oplart i at indgive Cerezyme® og kender de mulige bivirkninger
og ved, hvad der skal gores, hvis de indtrader.

Infusionssygeplejersken vil yde den nedvendige stotte til patienten og/eller omsorgspersonen.

Infusionssygeplejersken vil have en koordinerende opgave sammen med den behandlende
leege og dig/din plejer med hensyn til tilretteleeggelse af behandlingen hjemme.

Infusionssygeplejersken folger ngje den angivne dosis og infusionshastighed for Cerezyme®,
som angivet 1 logbogen.
Infusionssygeplejersken registrerer hver indgivelse af Cerezyme® i logbogen.

I tilfzelde af, at en bivirkning indtreeder under eller kort efter infusionen (f.eks. en infusions-
relateret reaktion) skal infusionssygeplejersken/patienten/omsorgspersonen atbryde
infusionen og ringe til den behandlende leege og/eller 112, som beskrevet 1 logbogen.
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Behandlende leege

Den behandlende lage er ansvarlig for at opstarte alle nedvendige administrative skridt, der
gor det muligt for andre involverede (apotek, sygeplejerske, patient, omsorgsperson) at
fortsaette.

Den behandlede leege er ansvarlig for dosis og infusionshastighed, som skal beskrives i
logbogen. Enhver @ndring skal meddeles tydeligt til patienten og beskrives i logbogen.

Tredjeperson/omsorgsperson

Det foretrakkes, at en omsorgsperson/tredjeperson er til stede under hjemmeinfusionen.

Logbogen

Logbogen fungerer som et kommunikationsmiddel for alle, der er involveret i indgivelse af
Cerezyme® i hjemmet.

Logbogen skal opbevares i dit hjem, og den skal opdateres af dig, din omsorgsperson eller
infusionssygeplejerske.

Den behandlende lage skal tydeligt angive dosis og infusionshastighed samt enhver a&ndring 1
logbogen.
Infusionssygeplejersken registrerer undersggelsesresultater og handlinger fra det indledende

interview, og du/din omsorgsperson eller infusionssygeplejerske noterer alle relevante
oplysninger fra efterfolgende besog 1 logbogen.

Du og/eller din omsorgsperson og/eller infusionssygeplejerske skal ngje folge den ordinerede
dosis og infusionshastighed for Cerezyme®, som angivet i logbogen.

Du og/eller din omsorgsperson og/eller infusionssygeplejerske skal registrere hver indgivelse
af Cerezyme® i logbogen.

Du og/eller din omsorgsperson skal medbringe logbogen ved alle kontrolbesog pa hospitalet
og tage den med hjem igen.

Patienten/omsorgspersonen/infusionssygeplejersken skal tydeligt beskrive 1 logbogen, hvad
der er gjort for bivirkninger ved infusionen baseret pa rad givet af den behandlende lege eller
infusionssygeplejerske.

Apotek og infusionsudstyr

Behandling og alt nedvendigt udstyr tilvejebringes i overensstemmelse med lokale krav.
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Oplzering i indgivelse af Cerezyme®

I princippet gives de indledende instruktioner pa hospitalet. Den stotte, der kraeves fra
infusionssygeplejersken, diskuteres og aftales mellem dig og/eller din omsorgsperson og den
behandlende lege.

Hvis du foretraekker fuld stette til at modtage dine infusioner hjemme, udforer
infusionssygeplejersken hele proceduren for dig.

Safremt du foretreekker at udfere hele proceduren selv, eller med hjelp fra din omsorgsperson,
oplares du og/eller din omsorgsperson af infusionssygeplejersken, mens infusionen forberedes.
Infusionssygeplejersken vil forklare og demonstrere hele infusionsproceduren for dig og/eller din
omsorgsperson.

Ved efterfolgende besog vil infusionssygeplejersken veere til stede og hjelpe, hvis det er
nedvendigt, men du og/eller din omsorgsperson vil gradvist overga til at udfere mere af
indgivelsen under opsyn af infusionssygeplejersken, indtil du er fortrolig med hele
infusionsproceduren.

Under oplesning og indgivelse af Cerezyme® skal proceduren beskrevet i indleegssedlen noje
overholdes.
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Sidan forbereder og indgiver du Cerezyme®

Nodvendigt udstyr

e
P~

Leveres af hospitalet/apoteket til dig eller en tredjepart med en passende recept.

Cer
00 Units|

*omcler for concent®

i

Wlution for jnfusion
":‘i'ﬂucerlse

avenous use:
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: "glucerase.
'ore in a refrigerat®”
Lnofiay, - NL

Hetteglas med Cerezyme® (400 Enheder (E) pr. haetteglas) frysetorret
pulver.
Skal opbevares ved en temperatur pd mellem +2 °C og + 8 °C.

Sterilt vand til injektionsvaesker til brug for oplesning af Cerezyme®.
- NaCl 0,9 % oplesning, 2 x 100 ml til i.v.-indgivelse.

- NaCl 0,9 % oplesning, 2 x 50 ml til gennemskylning af infusionsslanger for og efter
infusion.

Klorhexidin 0,5 % 1 70 % alkohol (antiseptisk oplesning).
Passende antal af 10 ml og 50 ml sprojter athengig af Cerezyme®-dosis.

Kanyler i passende storrelse f.eks. 21G x 174 - 0,8 x 40 mm (’gron kanyle”). Maximal
kanylestorrelse 19G x 1’2 - 1,1 x 40 mm.

1 x perifer venekanyle (PVK) (venflon, sommerfuglenél el lign.).
In-line 0,2 um filter med lav proteinbinding.

Infusionssat (infusionsslange) med flowregulerende anordning eller evt. infusionspumpe.
Bakke til kanyler.

Micropore-tape.

Spritswaps

kanylebeholder

Handvaskemiddel.

Yderligere krav ved brug af en enhed til veneadgang.

- Heparin

- Nale til heparin

- Forbindingskasse

- Sterile handsker

Noedmedicin (antihistaminer og/eller kortikosteroider).
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Forberedelser

1. Forbered et rent arbejdsomrade, og laeeg det nedvendige udstyr ud.

2. Hatteglassene med Cerezyme® skal tages ud af keleskabet, for at opné stuetemperatur, cirka 30
minutter for oplesning.

3. Kontrollér udlebsdatoen, der er trykt pa bunden af pakken med hatteglas (Cerezyme® ma
ikke anvendes efter udlebsdatoen).

4. Kontrollér, at det antal heetteglas, der er modtaget, er korrekt.
5. Forbered kun det antal hatteglas, der kreeves til en infusion

(Bemark! Cerezyme® ma ikke opbevares i oplost eller fortyndet form til senere brug).

Oploesning af Cerezyme®

1. Fjern den bornesikrede kapsel fra hztteglasset med Cerezyme®.

2. Desinficér gummiproppen pa haetteglasset med Cerezyme® med en spritswap eller klorhexidin og
lad den luftterre.

3. Abn beholderen med det sterile vand til injektionsvaesker.
4. Trek det nedvendige antal ml af sterilt vand op 1 injektionssprejten. Hvert 400 E heetteglas skal

opleses med 10,2 ml sterilt vand til injektionsvasker. Det samlede opleste volumen er 10,6 ml.

5. Injicér forsigtigt det sterile vand ned i et hatteglas med Cerezyme® ved at stikke kanylen lodret
igennem gummimembranen med den spidse ende forst og holde den skrét tet op ad
haetteglassets inderside, séledes at det sterile vand leber stille ned heraf. Undga at ramme
torstoffet direkte. Hetteglasset har nu en enzymkoncentration pd 40 E/ml i klar farvelas
oplesning.

6. Gentag processen ovenfor med hvert Cerezyme®-hatteglas, som skal benyttes til infusionen.

7. Rul og vip hvert heetteglas forsigtigt for at blande oplesningen (undga at vende, hvirvle eller
ryste hetteglasset under oplesningen for at undgd, at der dannes skum).

8. Sma bobler kan forekomme efter blanding.
9. Lad oplesningen sta i nogle f4 minutter, sé boblerne far mulighed for at forsvinde, og for at

sikre, at pulveret er korrekt opblandet.

10. Efter oplesningen skal Cerezyme® inspiceres visuelt for brug. Da det er en
proteinoplesning, kan let flokkulering (beskrevet som tynde, halvgennemsigtige fibre)

lejlighedsvis forekomme efter oplesning. Den opleste blanding skal vare en klar, farvelas
vaske, der er fri for fremmedlegemer.

11. Hvis du bemerker fremmedlegemer eller misfarvning af vaesken, ma produktet ikke bruges,
og du skal kontakte infusionssygeplejersken.
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Fortynding

1.

Desinficér hatten/dbningen af en eller to poser med NaCl 0,9 % oplesning ved brug af
spritswap eller klorhexidin og lad posen/poserne lufttorre.

Beregn den mangde af oplost Cerezyme®-blanding, der er til stede i hatteglassene, og
treek den samme mangde op fra posen med NaCl 0,9 % oplesning, siledes at der er nok
plads til at tilfoje den oploste Cerezyme®-blanding.

Hvis den ordinerede meengde f-eks. er tre heetteglas med Cerezyme® pd 400 E hver,

Skal der fjernes et volumen pa 30 ml (=3 x 10 ml) fra posen med NaCl 0,9 %-oplosning.
Udtag aldrig mere end halvdelen af indholdet fra posen med NaCl 0,9 %-oplosning.

Ved brug af en eller flere 50 ml sprojter traekkes 10 ml op fra hver af flere heetteglas med
400 E for at minimere antallet af handlinger. Pa det tidspunkt, hvor mangden traekkes op,
ma det opleste produkt ikke indeholde skum.

Injicér derefter forsigtigt det samlede volumen af Cerezyme®-oplosning i posen med NaCl
0,9% oplesning (undgé at injicere ind i et evt. eksisterende luftrum).

Bland Cerezyme®-oplesningen forsigtigt. Det anbefales at vende eller nansomt massere
infusionsposen for at blande oplesningen. Ryst ikke infusionsposen, og lad den ikke komme 1
overdreven beveagelse. Inspicér posen med oplesningen for partikeldannelse inden videre brug.
Det anbefales at den fortyndede oplesning filtreres gennem et in-line 0,2 um filter med lav
proteinbinding under indgivelsen.

Opfvldning af infusionsslangen

1.

Tag infusionssettet ud af pakken, og luk det ved hjalp af rulleklemmen. Tilslut in-line
0,2pm filtret til infusionsslangen.

Tilslut spidsen til NaCl 0,9 % posen med Cerezyme®, og fyld infusionssattet ved at holde
drdbekammeret med bunden 1 vejret og dbne klemmen.

Fyld hele systemet, fjern alle luftbobler, der kan vare til stede, og luk rulleklemmen.
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Indfering af venekanylen i venen

1. Kontrollér, at du har nogle stykker tape eller haefteplaster haengende klar til

brug, og at starten af infusionssystemet er inden for reekkevidde. Anbring -
spritswabs eller klorhexidin i nerheden sammen med noget gaze. \
2. Tag venekanylen ud af pakken. -

Seet dig ned, og hvil armen pa bordet (helst pé et rent klade).

4. Anvend arepressen pa en udvalgt egnet vene, desinficér omrade pa huden, hvor venekanylen skal
indfoeres, og lad det torre.

5. Stram huden ud, og indfer venekanylen let pd skrd (med nalens gje vendt opad) gennem
huden og ind i venen. Nér nélen er treengt ind 1 venen, vil blod muligvis vare synligt et
kort gjeblik ved starten af slangen.

6. Indfer venekanylen ca. 0,5 cm i venen og serg for, at den ikke umiddelbart falder ud igen.
(Hvis venekanylen indeholder los nal, der skal ud inden brug, fjern da nélen). Benyt tape eller
haefteplaster for at holde venekanylen pé plads. Tilslut infusionssystemet med in-line filtret og
infusionsposen indeholdende Cerezyme® til venekanylen.

7. Lesn drepressen, og fjern hetten fra slangen. Slangen fyldes nu med blod. Hvis
det ikke sker, er venekanylen ikke placeret korrekt 1 venen. Processen skal
herefter gentages ved brug af en ny venekanyle. Abn rulleklemmen til NaCl 0,9
%-oplesningen med Cerezyme®.

8. St den forberedte infusionspose 1 dropstativet, indstil infusionshastigheden
med rulleklemmen i henhold til ordinationen (logbogen bilag 1.1). Sat dig ned

og slap af, mens infusionen finder sted.

Indgivelse

Cerezyme® fortyndet i NaCl 0,9 % oplesning skal indgives som ordineret inden for tre timer efter,
den er forberedt og vil opretholde kemisk stabilitet 1 24 timer ved en opbevaringstemperatur pa
mellem 2 °C og 8 °C beskyttet mod lys.

Cerezyme®-dosis, infusionshastighed samt enhver @ndring bestemmes af den behandlende lege.

Nar Cerezyme®-infusionen er fuldendt, skal systemet skylles med NaCl 0,9 % oplesning med
samme hastighed, og venekanylen skal fjernes.
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I tilfeelde af en enhed til veneadgang

Nar du har en enhed til veneadgang til indgivelse af Cerezyme®, vises du og/eller din
omsorgsperson, hvordan enheden skal behandles.

Korrekt behandling af en enhed med veneadgang hjemme involverer regelmassig skylning med
et legemiddel kaldet heparin for at forhindre koagulation og anvendelse af en steril teknik for at
holde enheden fri for inficerende stoffer. Folgende trin skal udfores:

e D=k stedet med gennemsigtig, tildekkende forbinding ved brug. Der kraeves ingen
forbinding, nar enheden ikke er i brug.

e Skyl med anbefalet volumen NaCl 0,9 %-oplesning fer og efter hver brug.
e Skyl med anbefalet volumen heparin (100 E/ml) efter hver brug.

Vurdering af bivirkninger

Hvis der opstar bivirkninger i lebet af infusionen, eller hvis du feler dig utilpas under eller efter
behandlingen, skal du straks kontakte infusionssygeplejersken eller den behandlende laege.
Almindelige bivirkninger (kan forekomme hos op til 1 ud af 10 patienter) er andened, hoste,
naldefeber/lokaliseret hevelse af hud eller mundens eller halsens slimhinder, klge og redmen.
Ikke almindelige bivirkninger (kan forekomme hos op til 1 ud af 100 patienter) er trykken for
brystet, oget puls, bldfarvning af huden, &ndened, en snurrende, prikkende, braendende eller
folelseslos fornemmelse i huden, fald i blodtryk og rygsmerter. Sjeeldne bivirkninger (kan
forekomme hos op til 1 ud af 1.000 patienter) er anafylaktiske reaktioner. Hvis du oplever
bivirkninger 1 lobet af infusionen, skal infusionen straks afbrydes, og der skal soges rdd hos din
behandlende leege eller infusionssygeplejerske. Alle bivirkninger skal ligeledes registreres i
logbogen.

[ tilfeelde af, at der opstar alvorlige bivirkninger 1 lobet af eller kort efter infusionen, som kraever
ojeblikkelig opmaerksomhed/intervention, skal du ringe 112 (se logbogen).

Forberedelses-/indgivelsesfejl

Hvis du opdager, at der er sket en fejl under forberedelsen og/eller indgivelsen af laegemidlet,
skal du kontakte infusionssygeplejersken eller den behandlende laege.
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Bilag
1.1 Logbog
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Logbog til infusion af Cerezyme® hjemme

Generelle data

Patient Navn:

Adresse:

By:

Telefonnr.:

Sygeplejerske Navn:

Tilretteleggelse:

Telefonnr.:

Behandlende l&ege | Navn:

Hospital:

Adresse:

By:

Telefonnr.:

Apotek Navn:

Adresse:

By:

Telefonnr.:

Dansk Telefonnr.: 112
nedtelefonnummer

Administreringsoplysninger (udfyldes af den behandlende laege)

Cerezyme® indgivet siden Dato (dd-mmm-3aad):

Forste hjemmeinfusion Dato (dd-mmm-aaaa):

Arsager til infusion af Cerezyme® hjemme

Angiv stette, som skal gives af sygeplejerske

Cerezyme" dosisplan (dosis, hyppighed og
infusionshastighed)

Oplysninger om nedbehandling (udfyldes af den behandlende laege)

Nadvendige handlinger i tilfaelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion:
1. Stop infusionen
2. Ring 112 (akut alarm til det danske alarmberedskab)
3. Ring til leegen
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Infusionsdata (udfyldes af infusionssygeplejersken og/eller patient og/eller omsorgsperson)

Dato for infusion Dato (dd-mmm-aaaa):

Patientens generelle
helbredstilstand: sarlige
problemer/bemerkninger

Infusionsdosis

Antal heetteglas brugt
Batch/Lot nummer:

Varighed af indgivelse

Hastighed for indgivelse

Problemer/bemaerkninger
(relateret til infusion, f.eks.
bivirkninger)

Dato for infusion Dato (dd-mmm-aaéd):

Patientens generelle
helbredstilstand: serlige
problemer/bemaerkninger

Infusionsdosis

Antal hetteglas brugt
Batch/Lot nummer:

Varighed af indgivelse

Hastighed for indgivelse

Problemer/bemaerkninger
(relateret til infusion, f.eks.
bivirkninger)

SIDE 14 AF 15




sanofi

Cerezyme® (imiglucerase)
Patientvejledning i infusion hjemme

Dato for infusion

Dato (dd-mmm-aaéd):

Patientens generelle
helbredstilstand: saerlige
problemer/bemerkninger

Infusionsdosis

Antal hatteglas brugt
Batch/Lot nummer:

Varighed af indgivelse

Hastighed for indgivelse

Problemer/bemerkninger
(relateret til infusion, f.eks.
bivirkninger)

Dato for infusion

Dato (dd-mmm-44aa):

Patientens generelle
helbredstilstand: saerlige
problemer/bemerkninger

Infusionsdosis

Antal hetteglas brugt
Batch/Lot nummer:

Varighed af indgivelse

Hastighed for indgivelse

Problemer/bemaerkninger
(relateret til infusion, f.eks.
bivirkninger)

SIDE 15 AF 15
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